Klipplel-Trénaunay-Weber syndrome: A case report by Melo de Brito Costa Edja Maria et al.
97 Serbian Dental Journal, vol. 56, No 2, 2009 PRIKAZ BOLESNIKA / CASE REPORT
UDC: 616.314-007:616-006.4  DOI: 10.2298/SGS0902097D
Klipplel–Trénaunay–Weber Syndrome: A Case Report
Edja Maria Melo de Brito Costa1, Fabrício Boechat do Carmo Silva2, Ana Cláudia Coutinho Silva3, 
Abel Silveira Cardoso4, Alessandro Leite Cavalcanti1
1Department of Pediatric Dentistry, School of Dentistry, State University of Paraíba, Campina Grande, PB, Brazil;
2Private Practice of Pediatric Dentistry, Rio de Janeiro, RJ, Brazil;
3Pro-Heart Foundation, Rio de Janeiro, RJ, Brazil;
4Department of Oral Pathology and Oral Diagnosis, School of Dentistry, Federal University of Rio de Janeiro, 
Rio de Janeiro, RJ, Brazil
INTRODUCTION
The Klippel-Trénaunay-Weber (KTWS) syndrome is a 
triad of congenital anomalies characterized by heman-
giomas, varicosities and unilateral bone and soft tissue 
hypertrophy. Hypertrophy usually affects one distal limb, 
but the trunk or face may be affected. Cutaneous heman-
giomas (naevus flammeus) of varying extent and irregu-
lar contours are often present in the hypertrophic regions. 
Varicosities may also be part of the vascular lesions of this 
syndrome [1-5]. The pattern of inheritance for KTWS is 
unknown and its aetiology has not yet been determined, 
but it may be caused by mesodermal abnormalities during 
foetal development. Males and females are affected equally, 
and no racial predominance exists [6].
Although all oral tissues may be affected, only 5% of 
patients with KTWS show manifestations in the head and 
neck region [3]. The oral findings include an enlarged 
maxilla [7, 8], gingival enlargement [6], gingival fibroma-
tosis [3, 9], displacement of teeth and malocclusion [8], 
premature eruption of teeth on the affected side [4] and 
hemifacial hypertrophy [10]. Angiomatous lesions on the 
lips, oral mucosa, tongue, palate and/or oropharynx have 
also been reported [7, 8]. The treatment is conservative in 
most cases. Surgery is reserved for patients with disabling 
morphological and functional alterations [5].
This report describes a case of gingival enlargement in 
an 8-year-old male child with KTWS.
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Figure 1. Naevus flammeus in the anterior region of the neck
Slika 1. Naevus flammeus na prednjoj strani vrata 
CASE REPORT
An 8-year-old black male patient was brought to the 
Paediatric Dentistry Clinic of the Federal University of Rio 
de Janeiro, Rio de Janeiro, Brazil, for examination of the oral 
conditions. The mother reported that the child had been 
diagnosed as having KTWS. The extraoral clinical exam-
ination revealed discrete hemifacial hypertrophy on the 
left side and hyperpigmented spots on the anterior region 
of the neck, left arm and left leg (Figure 1). The mother 
reported that up to the age 6, the patient presented ulcer-
ations on these areas at approximately 6-month intervals, 
which healed within 10 days. A longitudinally reddish Stomatološki glasnik Srbije, vol. 56, sv. 2, 2009. 98
area located on the outer half of the sole of the left foot 
and clinically suggestive of hemangioma was observed 
(Figure 2). The intraoral clinical examination showed a 
deep palate and enlarged buccal and palatal gingiva in the 
anterior maxilla. The enlargement was diffuse, bright red 
in colour, and pebbly in appearance (Figure 3). On gentle 
palpation, the tissue was found to be soft. No carious lesions 
were found. The panoramic radiograph revealed anodon-
tia of the right upper second premolar and second molar 
(Figure 4). The anteroposterior skull radiograph revealed 
discrete asymmetry due to bone tissue hypertrophy on the 
left side. The patient had three older male siblings, none 
of whom had similar findings.
The psychological evaluation indicated a mild learning 
delay. The clinical examination by a paediatrician showed 
that the patient had normal growth and development, 
adequate feeding habits and no history of drug allergies. 
Complete blood count showed values within normal range 
and the chest radiograph revealed normal appearance 
of the lungs, heart, large vessels and clear costophrenic 
sinuses. Ultrasound examination showed the liver, spleen 
and pancreas with normal aspect, the kidneys with normal 
topography, shape and contours, the bladder without alter-
ations and the absence of abdominal mass.
DISCUSSION
Although the KTWS was described for the first time in 
1900, there are few reports in the literature with involve-
ment of the oral cavity [2, 4, 7, 9, 11]. KTWS represents 
a syndrome of interest for those in the fields of oral and 
maxillofacial radiology and pathology because of the high 
incidence of impairment of the orofacial area in affected 
patients [12]. Regarding the differential diagnosis, vascu-
lar malformations are a primary manifestation of other 
Figure 2. Hemi-lateral plantar hemangiomatous lesion
Slika 2. Jednostrana hemangiomatozna lezija stopala
Figure 3. Vascular lesion in the anteroposterior region of the maxilla 
associated to gingivitis
Slika 3. Vaskularna lezija u prednjem delu gornje vilice udružena s 
gingivitisom
Figure 4. Absence of permanent teeth (right upper second premo-
lar and second molar)
Slika 4. Izostanak stalnih zuba (gornjeg drugog prekutnjaka i drugog 
kutnjaka)
rare and hereditary conditions, such as Maffucci, Gorham, 
Bannayan, Riley-Smith, Solomon and Proteus syndromes 
[13]. KTWS exhibits vascular anomalies including heman-
giomas and varicose veins that commonly appear in the 
facial area [8].
This patient presented with gingival hypertrophy in 
the anterior region of the maxilla. When the condition 
involves the gingiva, as in the present case, care should 
be taken not to damage the gingival tissues during exam-
ination or treatment. Periodontal probing should not be 
done because it may be sufficient to cause uncontrolled 
bleeding. Non-surgical management includes oral hygiene 
instructions and plaque control with prescription of 
mouthwashes [6, 10]. In this case, it was not possible to 
confirm the presence of early tooth eruption in the region 
of the gingival enlargement, which is a common finding 
in KTWS [10], because the patient already had all perma-
nent anterior teeth. Although the lower limbs are more 
affected by vascular lesions, the patient presented altera-
tions in the upper and lower limbs. The development of 
cutaneous ulcerations during the first years of life, which 
was reported by the patient’s mother, is also an uncommon 
finding of this syndrome [14]. The laboratorial and imag-
ing exams were within normal limits, but the literature has 
shown that hemangiomatous lesions may affect the colon, 
liver, spleen, jejunum and kidneys, and patients may also 
develop severe anaemia [15]. Because the patient of this Serbian Dental Journal, vol. 56, No 2, 2009 99
case was an 8-year-old child, who is therefore still growing, 
a surgical intervention with a cosmetic purpose is consid-
ered premature. If necessary, cosmetic surgery should be 
performed when the patient’s growth phase ceases [10]. In 
addition, surgical procedures in these cases require preop-
erative care because there is a tendency for haemorrhages 
to occur as well as a delay on surgical wound healing in 
the affected side [7, 10].
Although it rarely involves the orofacial region, KTWS 
should be included in the differential diagnosis of severe 
gingival enlargement. In view of the potentially danger-
ous complications that can arise, it is imperative the dental 
surgeon has a thorough knowledge of this condition and 
its management [6, 7].
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UVOD
Kli pel–Tre no ne–Ve be rov  (Klip pel–Tréna u nay–We ber) sin-
drom (KTVS) či ni tri jas kon ge ni tal nih ano ma li ja kao što su he-
man gi o mi, va ri ko zi te ti i jed no stra na hi per tro fi ja ko sti i me kih 
tki va.  Hi per tro fi ja  obič no  za hva ta  je dan  do nji  eks tre mi tet,  ali 
mo gu bi ti za hva će ni i trup ili li ce. U re gi o ni ma za hva će nim hi-
per tro fi jom  mo gu  se  ja vi ti  he man gi o mi  ko že  (ne vus  flam me-
us) raz li či te ve li či ne i ne pra vil nog ob li ka. Kao va sku lar ne le zi-
je, u sklo pu ovog sin dro ma mo gu se ja vlja ti i va ri ko zi te ti [1-5]. 
Mo del na sle đi va nja KTVS ni je po znat, eti o lo gi ja ni je sa svim ra-
sve tlje na, ali uzrok mo gu bi ti me zo der mal ne ano ma li je to kom 
em bri o nal nog  raz vo ja.  Ne  po sto ji  pre do mi na ci ja  ovog  obo lje-
nja po po  lu i ra  si [6].
Iako sva tki  va usne du  plje mo  gu bi  ti za  hva  će  na, sa  mo 5% 
bo le sni ka  sa  KTVS  ima  ma ni fe sta ci je  na  gla vi  i  vra tu  [3].  Pro-
me ne u usnoj du plji mo gu bi ti u vi du: uve ća nja gor nje vi li ce [7, 
8], uve ća nja gin gi ve [6], gin gi val ne fi bro ma to ze [3, 9], po re me-
ća ja po lo ža ja zu ba i ma lo klu zi je [8], ra nog ni ca nja zu ba na za-
hva će noj  stra ni  [4]  i  hi per tro fi je  za hva će ne  po lo vi ne  li ca  [10]. 
Ta ko đe, mo gu se uoči ti an gi o ma to zne le zi je na usna ma, slu zo-
ko ži usne du plje, je zi ku, nep cu, od no sno oro fa rink su [7, 8]. Le-
če nje je kod ve ći ne bo le sni ka kon zer va tiv no. Ope ra ci ja se iz vo-
di sa mo kod bo le sni ka kod ko jih su iz ra že ni estet ski i funk ci o-
nal ni  po re me ća ji  [5].
Cilj ovog ra da je da pri ka že slu čaj uve ća ne gin gi ve kod osmo-
go di šnjeg  de ča ka  sa  KTVS.
PRIKAZ SLUČAJA
Osmo go di šnji de čak cr ne ra se do šao je s ro di te lji ma na sto ma-
to lo ški pre gled na Kli ni ci za deč ju sto ma to lo gi ju Dr žav nog uni-
ver zi te ta u Rio de Ža ne i ru (Bra zil). Maj ka je po tvr di la da je de-
ča ku di jag no sti ko van KTVS. Eks tra o ral nim pre gle dom uoče ne 
su  dis kret na  hi per tro fi ja  le ve  stra ne  li ca  i  hi per pig men ti sa ne 
tač  ke na pred  njoj stra  ni vra  ta, le  voj ru  ci i le  voj no  zi (Sli  ka 1). 
Maj  ka je u anam  ne  zi na  ve  la da je de  čak do še  ste go  di  ne imao 
ul ce ra ci je  na  ovim  re gi ja ma  ot pri li ke  sva kih  šest  me se ci,  ali  su 
one ne sta ja le u ro ku od de set da na. Uz du žne cr ve ne le zi je lo ka-
li zo va ne  na  spolj njoj  stra ni  sto pa la  le ve  no ge  naj ve ro vat ni je  su 
bi li  he man gi o mi  (Sli ka  2).  In tra o ral nim  kli nič kim  pre gle dom 
uoče ni  su  vi so ko  nep ce  i  uve ća na  obra zna  i  nep ča na  gin gi va  u 
pred njem  de lu  gor nje  vi li ce.  Uve ća nje  je  bi lo  di fu zne  pri ro de, 
cr ve ne bo je i ne rav nog iz gle da (Sli ka 3). Ne žnom pal pa ci jom je 
utvr đe no da je tki vo bi lo me ka no. Ni je bi lo ka ri je snih le zi ja na 
z u bi  m a .  Na  or  to p an to mo  g raf  skom  sn i m  ku  u o č e n  j e  ne  d o st a t a k  
gor njeg dru gog pre kut nja ka i dru gog kut nja ka (Sli ka 4). An te-
ri o po ste ri or ni sni mak lo ba nje ot krio je dis kret nu asi me tri ju le-
ve stra ne zbog bla ge hi per tro fi je ko sti ju. Bo le snik je imao tro je 
sta ri je bra će i se sta ra i ni ko od njih ni je imao slič ne simp to me.
Psi ho lo škim te sto vi ma po tvr đe no je bla go za o sta ja nje u uče-
nju. Kli nič ko is pi ti va nje ko je je iz veo pe di ja tar uka za lo je na nor-
ma lan  rast  i  raz voj,  nor mal ne  na vi ke  u  is hra ni,  bez  aler gi ja  na 
le ko ve. Krv na sli ka je bi la u gra ni ca ma nor ma le, a na rend gen-
skom snim ku plu ća uoče ni su nor ma lan iz gled plu ća, sr ca i ve-
li kih  krv nih  su do va  i  pra zni  ko sto fre nič ni  si nu si.  Ul tra zvuč no 
is pi ti va nje po ka za lo je nor ma lan iz gled je tre, sle zi ne i gu šte ra-
če,  nor ma lan  po lo žaj,  ob lik  i  iz gled  bu bre ga,  mo krać na  be ši ka 
je  bi la  bez  ošte će nja,  a  sa dr ža ja  u  sto ma ku  ni je  bi lo.
DISKUSIJA
Iako je KTVS pr vi put opi san 1900. go di ne, po sto ji ne ko li ko pri-
me ra  iz  li te ra tu re  ko ji  opi su ju  pro me ne  u  usnoj  du plji  [2,  4,  7, 
9, 11]. KTVS je za  ni  mljiv sin  drom za po  lje oral  ne i mak  si  lo  fa-
ci jal ne  ra di o lo gi je  i  pa to lo gi je  zbog  če ste  za hva će no sti  ove  re-
gi je  kod  bo le sni ka  [12].  Di fe ren ci jal no di jag no stič ki  kod  ovog 
sin dro ma  tre ba  is klju či ti  va sku lar ne  mal for ma ci je,  ko je  su 
KRATAK SADRŽAJ
Kli pel–Tre no ne–Ve be rov  (Klip pel-Tréna u nay-We ber)  sin drom  (KTVS)  je  re dak  kon ge ni tal ni  po re me ćaj  sa  simp to mi ma  kao  što  su 
lividna  bo ja  ko že,  hi per tro fi je  me kih  tki va  i  ko sti,  od no sno  ven skim  i  lim fnim  mal for ma ci ja ma.  Na laz  u  usnoj  du plji  uklju ču je  uve-
ća nu  gor nju  vi li cu  i  gin gi vu,  ma lo klu zi je  i  ra no  ni ca  nje zu  ba. U ovom ra  du opi  san je slu  čaj uve  ća  ne gin  gi  ve  kod  osmo go di šnjeg  de-
t e  t a   s a   K T V S .   E k s  t r a  o  r a l  n i m   p r e  g l e  d o m   u o č e  n e   s u   d i s  k r e t  n a   h i  p e r  t r o  f i  j a   l e  v e   s t r a  n e   l i  c a   i   h i  p e r  p i g  m e n  t i  s a   ne tač  ke na pred  njoj 
stra ni  vra ta,  le voj  ru ci  i  le voj  no zi.  In tra o ral nim  kli nič kim  pre gle dom  uoče ni  su  vi so ko  nep ce  i  uve ća na  obra zna  i  nep ča na  gin gi va 
u   p r e d  n j e m   d e  l u   g o r  n j e   v i  l i  c e .   K r v  n a   s l i  k a   i   i n  t e r  n i  s t i č  k i   n a  l a  z i   s u   b i  l i   u   g r a  n i  c a  m a   n o r  m a l  n i h   v r e d  n o  s t i ,   ali  uz  bla go  za o sta ja nje  u 
u č e  n j u   ko  j e   j e   o t  k r i  v e  n o   p s i  h o  l o  š k i m   t e  s t o  v i  m a .   I a ko   r e t  ko   z a  hv a  t a   r e  g i  j u   l i  c a   i   v i  l i  c a ,   K T V S   s e   m o  ž e   u z e  t i  u  ob zir  u  di fe ren ci jal noj 
d i  j a g  n o  s t i  c i  u v e  ć a  n e  g i n  g i  v e .  S  o b  z i  r o m  n a  t o  d a  m o  g u  n a  s t a  t i  v e  o  m a  t e  š k e  ko m  p l i  k a  c i  j e ,  z n a  č a j  n o  j e  d a  s t o  m a  t o  l o g  b u  d e  u p o  z n a t  
s ovim sin  dro  mom i da zna da ga pre  po  zna.
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ma ni fe sta ci ja i dru gih ret kih i na sled nih po re me ća ja, kao što su 
Ma fu či jev  (Maf fuc ci),  Go ra mov  (Gor ham),  Ba na ja nov  (Ban-
nayan),  Raj li-Smi tov  (Ri ley-Smith),  So lo mo nov  (So lo mon) i 
Pro te u sov (Pro te us) sin drom [13]. KTVS či ne va sku lar ne ano-
ma li je  ko je  ob u hva ta ju  he man gi o me  i  pro ši re ne  ve ne,  obič no 
lo ka li zo va ne  u  pre de lu  li ca  [8].
Bo le snik opi san u ovom pri ka zu imao je iz ra že nu hi per tro-
fi ju  gin gi ve  u  pred njoj  re gi ji  mak si le.  Ka da  je  gin gi va  za hva će-
na, kao u ovom slu  ča  ju, tre  ba obra  ti  ti pa  žnju na ošte  će  nje gin-
gi val nih tki va to kom kli nič kog pre gle da ili te ra pij skih pro ce du-
ra. Son di ra nje pa ro don tal nih tki va ne tre ba vr ši ti jer mo že do ći 
do ne kon tro li sa nog kr va re nja. Kon zer va tiv no le če nje uklju ču je 
obu ku u odr ža va nju oral ne hi gi je ne i kon tro lu pla ka uz pre po-
ru ku za oba ve zno is pi ra nje usne du plje [6, 10]. U ovom slu ča ju 
ni je bi lo mo gu će utvr di ti ra no ni ca nje zu ba u re gi o nu uve ća ne 
gin  gi  ve, što je čest na  laz u KTVS [10], jer je bo  le  snik imao već 
sve  iz ni kle  pred nje  stal ne  zu be.  Iako  su  do nji  eks tre mi te ti  bi li 
za hva će ni va sku lar nim le zi ja ma, kod bo le sni ka su usta no vlje ne 
pro me ne  i  na  gor njim  i  na  do njim  eks tre mi te ti ma.  Ul ce ra ci je 
ko že  to kom  pr vih  go di na  ži vo ta,  ko je  je  maj ka  bo le sni ka  opi-
sa la,  ta ko đe  su  čest  na laz  u  ovom  sin dro mu  [14].  La bo ra to rij-
ski i ra di o lo ški na la zi su bi li u gra ni ca ma nor mal nih vred no sti, 
ma da  po da ci  iz  li te ra tu re  uka zu ju  na  to  da  he man gi o ma to zne 
le zi je  mo gu  za hva ti ti  de be lo  cre vo,  je tru,  sle zi nu,  tan ko  cre vo 
i bu  bre  ge i do  ve  sti do ja  ke ane  mi  je [15]. S ob  zi  rom na to da je 
bo le snik uz ra sta od sa mo osam go di na i da je još u fa zi raz vo ja, 
hi rur ške in ter ven ci je u estet ske i ko zme tič ke svr he ni su bi le in-
di ko va ne. Ako bu de neo p hod no, hi rur ške in ter ven ci je će se iz-
ve sti po za vr šet ku fa ze ra sta [10]. Ta ko đe, va žno je na gla si ti da 
u ova kvim slu ča je vi ma tre ba pri me ni ti zna čaj ne me re pre ope-
ra ci je, ka ko ne bi do šlo do ja kog kr va re nja i od la ga nja za ra sta-
nja  hi rur ških  ra na  na  za hva će noj  stra ni  [7,  10].
Iako ret ko za hva ta re gi ju li ca i vi li ca, KTVS tre ba ima ti u vi-
du u di fe ren ci jal noj di jag no sti ci kod iz ra že nog uve ća nja gin gi-
ve.  Bu du ći  da  mo gu  na sta ti  ve o ma  te ške  kom pli ka ci je,  po seb-
no je zna čaj no da sto ma to log bu de upo znat s ovim sin dro mom 
i da zna da ga pre  po  zna [6, 7].